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Complications osteo-articulaires 
de la drepanocytose chez I'adulte 


La frequence des infarctus osseux douloureux dans la drepanocytose, 
leur repetition et leur gravite, associees aux autres complications 
osteo-articulaires de la maladie dont les osteonecroses epiphysaires, 
compromettent le pronostic fonctionnel des malades alors que leur 
esperance de vie s'allonge. 


Pauline M'Bappe,* Robert Girot** 

L es manifestations osteo-articulaires de la drepano- 
cytose chez I’adulte sont dominees par les infarctus 
osseux survenant lors de crises vaso-occlusives et les 
infections. Seules les formes majeures (la drepanocytose 
homozygote SS et les heterozygoties composites SC et Sp- 
thalassemiques) sont symptomatiques. La physiopatho- 
logie de ces phenomenes est partiellement elucidee. 
L’ischemie osseuse localisee est liee aux consequences de 
la falciformation des hematies (v. article F. Galacteros page 
1534). L’asplenie fonctionnelle, les anomalies immuno- 
logiques des reponses humorales, cellulaires et du comple- 
ment favorisent la greffe bacterienne sur un os necrotique. 

LA CRISE VASO-OCCLUSIVE 


Les crises vaso-occlusives 14 se traduisent par des douleurs 
articulaires et osseuses, souvent multiples, liees a la survenue 
d ’infarctus osseux. Dominant la symptomatologie chez l’en- 
fant et l’adolescent, elles restent ffequentes chez I’adulte. Les 
infarctus osseux touchent les os longs (femur, tibia, hume- 
rus), le rachis et les os du crane. L’atteinte du squelette axial 
est plus frequente chez I’adulte. L’infarctus osseux, parfois 
febrile, est responsable d’une douleur intense associee a un 
syndrome inflammatoire biologique avec polynucleose. 

Les examens radiographiques standard sont sans interet 


au stade initial, en raison de l’absence d’anomalies radio- 
logiques precoces. II ne faut pas, en outre, sous-estimer le 
risque d’irradiation chez ces patients frequemment hospi- 
talises. Ulterieurement l’aspect radiographique est celui 
d’une condensation intramedul- 
laire avec periostite. La necrose 
diaphysaire peut etre suivie d’une 
re-generescence osseuse parallele 
a la corticale interne realisant l’as- 
pect « d’os dans l’os ». Dans 60 % 
des cas, l’atteinte vertebrale est 
responsable d’une deformation 
des plateaux vertebraux en mar- 
che d’escalier avec effondrement 
de leur partie centrale realisant 
l’aspect classique de « vertebre en 

H » (fig- 1). 

Les arthiites sont rares au cours 
de la crise vaso-occlusive, mais 
leur incidence est difficile a eva- 
luer, les symptomes articulaires 
etant le plus souvent au second 

UiilUlU Radiographie du rachis 
lombaire de profil. 

Aspect typique en H des vertebres. 
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■iumuM |RM du femur droit. 

Osteomyelite septique du 
tiers inferieur du femur droit 
au sein d'une moelle tres 
remaniee (coupe coronale) 
avec image de collection 
intramedullaire et periostee 
postero-externe dans le 
muscle vaste lateral, aspect 
inflammatoire du muscle 
vaste intermediate au 
contact (coupe horizontale). 


plan. Typiquement, il s’agit d’une arthrite febrile aseptique 
du genou. Le liquide articulaire est citrin, pauvre en cellu- 
les, sterile et sans cristaux. L’arthrite pourrait correspondre 
a un epanchement reactionnel a un infarctus chondral epi- 
physaire adjacent ou a un infarctus de la synoviale. 5 

La prise en charge de la aise repose sur le traitement du fac- 
teur declenchant eventuef rhydratation prudente, l’oxygeno- 
therapie en cas d’hypoxie. Le recours aux antalgiques morphi- 
niques (a la seringue electrique ou par pompe d’autoperfusion 
controlee - encore appelee analgesie controlee par le patient ou 
patient controlled analgesia, PCA) est habituellement rendu 
necessaire du fait de l’intensite de la douleur. Us sont generale- 
ment assodes aux anti-inflammatoires non steroi’diens et (ou) 
au paracetamol qui ont un role « epargneur morphinique ». L’e- 
pisode cede generalement en quelques jours. Dans le cas 
contraire, Fhypothese infecdeuse doit etre reevaluee et la trans- 
fusion eiythrocytaire discutee en fonction du degre de Fanemie. 

Le traitement preventif des crises vaso-occlusives frequen- 
tes et severes repose sur un protocole transfusionnel au long 
cours ou sur un traitement par Fhydroxyuree (Hydrea). 6 La 
strategic therapeutique doit etre discutee au cas par cas et par 
les specialistes, du fait des effets indesirables ou toxiques de 
cette chimiotherapie. 

OSTEOMYELITE ET ARTHRITE SEPTIQUES 


L’osteomyelite aigue 1 3,7 touche preferentiellement l’en- 
fant mais n’epargne pas Fadulte. Elle interesse les os longs 
(fig. 2), de fa^on souvent multifocale, la localisation verte- 
brale est possible. Elle realise un tableau douloureux 
osseux majeur, avec des signes inflammatoires locaux et 
generaux, et un syndrome inflammatoire biologique. Les 
signes radiographiques sont retardes par rapport a la cli- 
nique. En effet, l’aspect d’osteolyse avec reaction periostee 
sur les cliches standard n’apparait qu’au 8 e jour devolu- 
tion. L’imagerie par resonance magnetique (IRM) objec- 
tive precocement Fatteinte osseuse mais de fagon non spe- 
cifique, l’aspect etant similaire a celui d’un infarctus 
osseux. La scintigraphie osseuse au technetium - ou cou- 
plee au gallium - peut orienter le diagnostic. C’est dire 


combien le clinicien se doit de pousser Fenquete bacterio- 
logique sans tarder par la realisation d’hemo cultures et 
surtout d’une ponction osseuse chirurgicale. Les germes 
en cause sont principalement les salmonelles (74 % des 
cas) - a point de depart digestif ou par portage chronique 
vesiculaire - puis le staphylocoque, X Haemophilus, et enfin 
le pneumocoque. Le traitement repose sur le drainage 
chirurgical encadre par une antibiotherapie prolongee, 
initialement parenterale. 

Les arthrites septiques sont beaucoup plus rares et 
quasiment toujours associees a une osteomyelite. Les ger- 
mes en cause sont les memes. 

OSTEONECROSE ASEPTIQUE EPIPHYSAIRE 


La survenue d’un infarctus osseux impliquant une sur- 
face articulaire realise une osteonecrose aseptique. 1,3 Sa 
physiopathologie reste discutee, faisant intervenir, en plus 
des hypotheses evoquees plus haut, le role de la vasculari- 
sation terminale des epiphyses. Elle touche preferentielle- 
ment les tetes femorales et humerales ; elle est bilaterale 
dans la moitie des cas. Les autres localisations sont plus 
rares (condyle femoral, astragale, tarse). 

La prevalence de Fosteonecrose aseptique de la tete femorale 8 
est de 30 a 45 % et augmente avec l’age (1 % avant 10 ans, 
32 % apres 45 ans). Les signes initiaux sont discrets, voire 
absents. Ulterieurement le retentissement fonctionnel est 


I EST NOUVE A 


4 La prise en charge optimale du traitement de la douleur par des 
equipes experimentees, avec le recours si necessaire a la PCA 
(analgesie morphinique controlee par le patient). 

4 Le traitement preventif des crises vaso-occlusives par 
I'hydroxyuree. 

4 La perspective de traitements chirurgicaux au stade precoce de 
I'osteonecrose aseptique de la tete femorale, avant les alterations 
structurales irreversibles (forage de la tete femorale avec apport 
cellulaire, etc.). 
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DRB PANOCYTOSE COMPLICATIONS QSTEQ-A RT I C U LA I R ES 


La prothese de hanche dans la drepanocytose : une affaire delicate 


L une des complications articulaires les 
plus frequentes de la drepanocytose 
est la necrose de la tete femorale 
droite. 12 Lorsque celle-ci est a un stade debu- 
tant, il taut tout faire pour essayer de stopper 
le processus par un traitement conservateur. 
Neanmoins, passe un certain stade evolutif, 
en particulier lorsque la tete femorale a perdu 
sa sphericite, ou lorsque les lesions cartilagi- 
neuses sont telles qu'un pincement articulaire 
est apparu, seule une prothese de hanche est 
a meme de soulager le patient. 

La prothese de hanche dans la drepanocy- 
tose represente, pour le patient comme pour 
le chirurgien, un « challenge » a cause des 
risques de complications liees au jeune age 
du patient et, par ailleurs, a la drepanocytose. 

Sur le plan de la maladie drepanocytaire, 
il faut s'assurer auparavant qu'il n'existe pas 
de foyer infectieux evolutif, en particulier 
pas de sequelle d'osteomyelite sur la region 
a operer, ce qui n'est pas exceptionnel, et 
pas de complication infectieuse en rapport 
avec une lithiase biliaire ou tout autre pro- 
bleme intercurrent. Ces foyers infectieux 
doivent etre eradiques avant la mise en 
place de la prothese, compte tenu des 
risques que I'infection fait courir. Parmi les 
germes les plus frequemment responsa- 
bles, il faut noter les salmonelles, mais aussi 
le staphylocoque, voire d'autres germes. 

UNE DUREE DE VIE 
DES PROTHESES MOINDRE 

Cette preparation du patient sur le plan 
medical doit s'accompagner d'une explica- 
tion des consequences de la chirurgie pro- 
thetique. En effet, meme si les protheses 
osteo-articulaires ont fait des progres, etant 
donne I'age du patient et le contexte (os 
drepanocytaire, et done souvent necro- 
tique), la duree de vie des protheses chez le 
patient drepanocytaire n'est pas identique a 
celle des autres patients. On estime habi- 
tuellement que la duree de vie d'une pro- 
these de hanche est d'une quinzaine d'an- 
nees (moyenne etablie pour des patients 
operes de pathologies arthrosiques aux 
alentours de 60 ans). S'il est vrai que certai- 
nes series montrent que Ton peut esperer 


actuellement une survie plus longue des 
protheses, chez les patients les plus jeunes 
elle est moins importante que dans la tran- 
che d'age des operes de 60 ans. 

Or, les patients operes de necrose de han- 
che drepanocytaire par prothese le sont 
souvent dans une tranche d'age comprise 
entre 20 et 40 ans, done beaucoup plus 
jeune. La duree de vie de la prothese peut 
alors etre nettement inferieure, et il convient 
de I'expliquer au patient. II convient aussi de 
lui expliquer que I'os drepanocytaire n'est 
pas tout a fait un os habituel et que compte 
tenu de son caractere necrotique, la tenue 
des implants dans cet os est certainement 
moins favorable que dans un os non atteint 
par la drepano-cytose. La plupart des series 
publiees demontrent d'ailleurs, s'il en etait 
besoin, que la duree de vie des protheses 
chez les patients drepanocytaires est infe- 
rieure a celle des populations habituelles. 

LES AUTRES RISQUES 

Parmi les complications auxquelles on peut 
s'attendre, il faut bien entendu noter I'infection 
sur la prothese, mais aussi le risque de luxa- 
tion. Enfin, il faut signaler au patient que I'appui 
immediat apres la chirurgie prothetique est 
habituel, sauf dans certaines circonstances. 
Cet appui est differe : soit parce qu'il existe une 
anomalie au niveau du cotyle qui a necessity 
une reconstruction avec une eventuelle greffe 
osseuse ; soit parce qu'il peut se produire une 
fragilisation du femur lors de la mise en place 
de la tige femorale, du fait de la nature de I'os 
drepanocytaire et en particulier du canal 
medullaire qui est frequemment bouche. Dans 
cette circonstance, I'appui est habituellement 
differe au 2 e ou au 3 e mois. II est difficile de pre- 
voir ces donnees avant I'intervention, mais il 
est sage d'en avertir le patient. 

Enfin, la plupart des patients drepano- 
cytaires operes de prothese totales de hanche 
ayant une anemie, sont obligatoirement 
transfuses. Ces transfusions sont habituelle- 
ment difficiles compte tenu des transfusions 
precedentes. Elies obligent a utiliser un sang 
phenotype, et a discuter dans certains cas un 
echange transfusionnel. Le volume des trans- 
fusions necessaires chez ces patients est diffi- 


cile a evaluer. Si le volume est trop faible, le 
risque d'anemie est important ; a I'inverse, on 
ne peut habituellement pas retablir le niveau 
d'hemoglobine ou d'hematocrite sans risque 
chez ces patients. Cela explique que cette chi- 
rurgie doit etre faite de preference dans un 
centre specialise avec une bonne cooperation 
entre le chirurgien, I'anesthesiste, le centre de 
transfusion et I'equipe medicale ayant habi- 
tuellement ces patients en charge. 

Dans la periode postoperatoire imme- 
diate, il faut surveiller bien entendu la nume- 
ration formule sanguine, mais aussi les even- 
tuels problemes de cicatrisation cutanee. 

Enfin, il faut imperativement eduquer le 
patient et lui faire comprendre qu'il est 
necessaire qu'il ait une radiographie de 
controle annuelle de sa prothese. En effet, 
certaines complications ne sont pas force- 
ment tres douloureuses, mais elles peuvent 
amener assez rapidement a une osteolyse 
autour des implants, rendant nettement 
plus difficile une 2 e arthroplastie a laquelle 
est expose le patient, vu son jeune age. 

CONCLUSION 

Si la prothese est habituellement neces- 
saire chez les patients ayant une osteo- 
necrose evoluee, d'autres techniques per- 
mettent heureusement a I'heure actuelle 
de repousser ou d'eviter la prothese chez 
ceux dont la necrose a pu etre prise en 
charge suffisamment tot : forage et auto- 
greffe de moelle osseuse ; relevement du 
sequestre et comblement par du ciment... 

Philippe Hernigou, 
Alexandre Poignard, Alexis Nogier 

Chirurgie orthopedique et traumatologique 
hdpital Henri Mondor, 94010 Creteil 

courriel : philippe.hernigou@hmn.ap-hop-paris.fr 
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en revanche important, surtout en ce qui concerne la han- 
che, avec des douleurs mecaniques, une limitation des 
mobilites, une boiterie et (ou) une inegalite de longueur 
des membres. L’apparition d’une douleur de hanche chez 
un patient drepanocytaire doit faire evoquer ce diagnos- 
tic. La radiographie standard est normale au debut. Bien 
plus que la scintigaphie osseuse, c’est FIRM qui continue 
le diagnostic. Tardivement, les signes radiologiques sont 
francs, allant de la condensation localisee aux remanie- 
ments arthrosiques consecutifs a la deformation de l’epi- 
physe, par effondrement du sequestre osseux (fig. 3). 
En Fabsence de traitement preventif standardise de Fos- 
teonecrose aseptique, toute la difficulte therapeutique 
reside dans une prise en charge efficace au stade precoce, 
avant la survenue des modifications structurales. La mise 
en decharge a la phase initiale necessiterait un bequillage 
complet et prolonge, illusoire chez ces patients jeunes et 
actifs. C’est dire Finteret des techniques de recherche 
actuelles telles que le forage associe a un apport cellu- 
laire. 4 Les options therapeutique s dependent du handi- 
cap douloureux et fonctionnel, ainsi que du stade radiolo- 
gique de Fosteonecrose : decompression de la tete par 
forage, injection de ciment, osteotomie rotationnelle. 


nwwimm 

Radiographie du 
bassin de face. 

Osteonecrose 
aseptique de la 
tete femorale 
gauche au stade 
d'effondrement 
du sequestre. 

arthroplastie totale. La chirurgie prothetique reste deli- 
cate sur ce terrain (difficultes anesthesiques, complica- 
tions postoperatoires, infections. . .) et les resultats sont 
encore decevants. En effet, apres un suivi de 2 ans, le taux 
de reintervention est de 59 %. Le taux de survie des pro- 
theses est estime a 30 % a 5 ans. 2 

Uosteonecrose aseptique de la tete humerale 9 est frequente, 
bilaterale dans 86 % des cas et associee a une osteone- 
crose aseptique de la tete femorale dans 96 % des cas. 
Cependant, elle est souvent mieux toleree. Le resultat de 
Farthroplastie est decevant du fait d’une frequence elevee 
de descellement et d’infections postoperatoires. 



R LA PRATIQUE 


} Les manifestations osteo-articulaires dues a I'ischemie induite 
par la falciformation des hematies sont responsables d'infarctus 
osseux et d'osteonecroses epiphysaires. La susceptibility aux 
infections rend compte des osteomyelites et des arthrites 
septiques. 

: y La crise vaso-occlusive realise un tableau aigu douloureux 
(os longs, epiphyses, rachis) souvent febrile et resolutif en 
quelques jours grace au traitement symptomatique. 

Le traitement de la crise vaso-occlusive doit etre rapidement 
instaure. II repose sur I'hydratation prudente, I'oxygenotherapie, 
les antalgiques morphiniques generalement associes au 
paracetamol et (ou) aux anti-inflammatoires non steroidiens. 
L'absence d'amelioration clinique et biologique d'une crise 
vaso-occlusive traitee doit faire rechercher sans retard 
une complication infectieuse. 

£ L'osteomyelite desormais rare dans les pays occidentaux est 
encore frequente en Afrique. Elle est parfois multifocale. 

Les germes en cause sont les salmonelles, le staphylocoque, 
le pneumocoque et Y Haemophilus. 

Fosteonecrose aseptique epiphysaire affecte essentiellement 
les tetes femorales et humerales. L'atteinte de la tete femorale 
greve lourdement le pronostic fonctionnel chez des patients 
jeunes, conduisant a une arthrose precoce invalidante. 

£ Le traitement en est delicat. La chirurgie, en particulier 
prothetique, est difficile sur ce terrain ; en outre, sa longevity 
est moindre, comparee a celle de la coxarthrose banale. 


AUTRES COMPLICATIONS 


Lhyperuricemie est frequente, debutant dans l’enfance, 
avec une prevalence estimee a 39 % chez l’adulte. Elle est 
la consequence de l’augmentation de l’erythropoiese. 
Cependant la survenue de crises de goutte est rare. 13 

Ldiemarthrose , bien que classique, est rare ; elle affecte 
essentiellement le genou dans les suites d’une crise vaso- 
occlusive ou d’une necrose epiphysaire. 13 

LJatteinte musculaire n’affecte que l’adulte. Myalgie loca- 
lisee aigue, elle apparait generalement au cours d’une 
crise vaso-occlusive avec fievre et polynucleose, sans 
infection. Les CPK (creatine-phosphokinase) sont nor- 
males ou peu elevees. L’IRM permet le diagnostic objecti- 
vant un oedeme musculaire et des fascias. Sur le plan his- 
tologique, il existe une occlusion vasculaire par les 
hematies falciformes, une myonecrose et un infiltrat 
inflammatoire. Revolution est marquee par la persistance 
d’une douleur et d’une induration locale ; elle est excep- 
tionnellement defavorable, realisant un syndrome de loge 
necessitant un geste chirurgical de decompression. 10 

CONCLUSION 


Les manifestations osteo-articulaires de la drepanocy- 
tose chez l’adulte sont frequentes ; elles sont la conse- 
quence de phenomenes ischemiques. En dehors du 
tableau douloureux multifocal de la crise vaso-occlusive, 
l’osteomyelite est source d’une morbidite importante, et 
les osteonecroses aseptiques sont responsables d’un han- 
dicap fonctionnel non negligeable. ■ 
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DREF j r € FOSE COMPLICATIONS QSTEQ-A RT I C U LA I R ES 


SUMMARY Osteo-articular complications of sickle-cell-anemia in adult 

Osteo-articular complications of sickle cell anaemia in adult are represented by bone marrow infarcts, osteomyelitis and osteonecrosis of femoral and 
humeral heads. The frequency and/or the severity of these complications provide a great functional disability in young patients whose life expectancy is 
growing. A well adapted treatment would may limit the sequels. 

Rev Prat 2004 ; 54 : 1568- 72 


w 

RESUME Complications osteo-articulaires de la drepanocytose chez I'adulte 

Les complications osteo-articulaires de la drepanocytose chez I'adulte sont les infarctus osseux douloureux, les osteomyelites et les osteonecroses 
epiphysaires. La repetition et (ou) la severite de ces complications generent un handicap fonctionnel majeur chez des patients jeunes et actifs, dont 
I'esperance de vie ne cesse d'augmenter. Une prise en charge adaptee laisse envisager la possibility d'en limiter les sequelles. 
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